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ALCA DA ARTERIA PULMONAR: RELATO DE DOIS CASOS
E REVISAO DA LITERATURA*

Pablo Rydz Pinheiro Santana’, Klaus Loureiro Irion?, Dante Luiz Escuissato®, Nelson da Silva Porto?,
Gilberto Bueno Fisher®, Helena Terezinha Mocelin®, Edson Marchiori’, Sérgio Mazer®

Neste estudo sédo relatados dois casos de artéria pulmonar esquerda anémala, diagnosticados através da
reconstrucéo tridimensional das imagens da arvore traqueobrdonquica e es6fago obtidas por exame de ima-
gem por ressonancia magnética ou tomografia computadorizada helicoidal. Os achados clinicos tipicos desta
anormalidade congénita, que pode nédo ser téo infreqiiente quanto se pensava, incluem aqueles relaciona-
dos a obstrucéo traqueobrénquica grave, embora casos assintoméaticos ou pouco sintométicos tenham sido
descritos. A importancia do diagnéstico precoce desta anomalia é extrema, ja que existe a necessidade, na
maioria dos casos, de uma correcdo cirirgica imediata devido a sua alta letalidade. A técnica da reconstru-
cdo tridimensional permite a identificacdo simultdnea das malformacdes cardiovasculares e traqueobron-
quicas associadas, e demonstra com clareza a anomalia vascular. Assim, o diagnéstico pode ser feito usual-
mente de maneira ndo invasiva, evitando o uso da angiocardiografia seletiva, considerada padréao-ouro.
Unitermos: Alca da artéria pulmonar; Artéria pulmonar esquerda andmala; Estenose traqueal; Anel vascular;
Variante da artéria pulmonar esquerda.

Pulmonary artery sling: report of two cases and review of the literature.

The authors report two cases of pulmonary artery sling diagnosed by three-dimensional reconstruction of
images of the tracheobronchial tree and the esophagus acquired using magnetic resonance imaging or
helical computer tomography. The typical clinical findings of this congenital abnormality, which may not
be as rare as previously believed, include those related to severe tracheobronchial obstruction, although
asymptomatic or mild symptomatic cases have been reported. Early diagnosis of this anomaly is extremely
important, since in most cases immediate surgical correction is indicated due to its high lethality. The use
of three-dimensional reconstruction allows simultaneous identification of the associated tracheobronchial
and cardiovascular malformations, in addition to a clear visualization of the anomaly. Thus, the diagnosis
can usually be established non-invasively, avoiding the use of the selective angiocardiography, consid-

ered the gold-standard.
Key words: Pulmonary artery sling; Anomalous left pulmonary artery; Tracheal stenosis; Vascular ring;
Left pulmonary artery variants.
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INTRODUCAO

A acadaartéria pulmonar (“pulmona-
ry artery sling”), também chamada de ar-
téria pulmonar esquerda andmala, € uma
anormalidade congénita, primeiramente
descrita em 1897, Esta anomalia € um
dos tipos menos comuns, porém 0 mais
letal dentre os anéis vasculares. Desde a
sua primeira descri¢do, pouco mais de 150
casos foram relatados naliteratura. Porém,
num relato recente de uma série de casos,
Déhlemann et al.@ referem que 10 dos 13
pacientes com esta anomalia haviam sido
diagnosticados nos Ultimos anos do estu-
do, sugerindo que elapossaser ndo tdorara
quanto se pensava.

A acada artéria pulmonar é formada
por uma artéria pulmonar esquerda aber-
rante que, em vez de originar-se do tronco
pulmonar, emerge da parede posterior da

artéria pulmonar direita de trgjeto normal.
Nesta condicao, aartériapulmonar esquer-
da aberrante tem sua emergéncia mais a
direita no mediastino, fazendo uma alca
pararetornar ao hemitérax esgquerdo, atra-
vessando 0 mediastino entre atraquéiae o
esbfago. Esta aga, ou pinga vascular, de-
termina compressgo da parede anterior do
esbfago e da parede direita e dorsal datra-
quéia, geral mente determinando importan-
te obstrugdo da via aérea. Emboraamaio-
ria dos pacientes apresente quadro de obs-
trucdo respiratdriagrave, casos assintomé&
ticos ou oligossintométicos tém sido des-
critos®. Alga da artéria pulmonar esté co-
mumente associadaaanomalias cardiovas-
culares e da &rvore traqueobronguica®®.

Nestetrabal ho sdo descritos os casosde
doispacientescom areferidaanomalia, em
gue o diagnéstico pbde ser estabelecido
por métodos de imagem ndo invasivos:
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num dos casos por tomografia computado-
rizada (TC), sem reforgo de meio de con-
traste, porém com reconstrugdes tridimen-
sionaisdaviaaérea(TC3D), e no outro por
exame de imagem por ressonancia magné-
tica (RM), também com técnica de recons-
trucdo tridimensional (RM3D). Os dois
casos ilustram os extremos da apresenta-
¢8o clinica e da associagdo com outras
anomalias.

RELATO DOS CASOS

Caso 1

Lactente do sexo feminino, com dois
meses de idade, foi transferida a unidade
de terapia intensiva pediatrica devido a
distri¢do respiratériagrave e broncoespas-
mo, sendo tratada com corticdides e bron-
codilatadores, sem alivio dos sintomas.
Apresentava ainda estridor inspiratério e
relato de episodios recorrentes de aspira-
¢80. O radiograma convenciona do térax
mostravaimportante componente atel ecta
sico do pulmé&o direito. A paciente neces-
sitou intubag&o e ventilagdo mecénica por
dez dias. Durante este periodo, fez uso de
antibidticos, aminasvasoativas etransfusio
sanguinea. Broncoscopia demonstrou es-
tenose tragueal 3 cm abaixo das cordas
vocais, impedindo a progressdo do tubo.
Dada a gravidade do quadro clinico, op-
tou-se por realizar a TC sem inducdo anes-
tésica e sem 0 uso de meio de contraste
endovenoso. Paraviabilizar areaizagdo do

exame sem anestesia, foi prescrito jgjum de
quatro horas, seguido de aleitamento na
ante-sala do equipamento de TC, onde se
aguardou que a lactente dormisse induzi-
da pela @imentagdo. Alguns cortesde TC
dealtaresolucdo (TCAR) precederam uma
varredurapor TC helicoidal, realizadacom
a paciente dormindo, porém respirando
normalmente, o que ndo impediu o diag-
nodstico. Esse exame mostrou reducdo de
mais de 50% daluz traqueal, em todaasua
extensdo intratoréacica. Reconstrugdes tri-
dimensionais foram realizadas pela técni-
cade reconstrucdo de superficie (“surface
rendering”), com selecdo de limiares cor-
respondentes as densidades dainterface ar-
partes moles (—750 UH a—250 UH), de-
monstrando a superficie interna da arvore
tragueobrénquica e as porgdes do esdtfago
guando com contelido gasoso. A auséncia
de reforco de meio de contraste impediu
umaboa demonstragdo das artérias pulmo-
nares (Figura1A) no mediastino, porém, as
reconstrugdes tridimensionais permitiram
identificar acompressio nasparedesdireita
e posterior da traguéia, bem como da pa-
rede anterior do estfago (Figura1B). Adi-
cionalmente, estas reconstrucées também
forneceram dados para definir com mais
seguranca a presenca de pseudo-isomeris-
mo brénquico (Figuras 1C e 1D), no qual
os brénquios direito e esquerdo originam-
se da carina num angulo de 90° (em rela-
¢a0 ao plano axial). Também demonstra-
ram com maior clareza alteragbes compa-
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Figura 1A. Imagens de TC helicoidal do térax que evidenciam o trajeto anémalo da artéria pulmonar es-
querda passando entre o esdfago (dilatado e com sonda nasoenteral no seu interior) e a traquéia esteno-

sada (2,1 mm).

306

tiveis com colapsabilidade traqueal ou tra-
gueomal&cia. Adicionalmente, a paciente
tinhaumaartériasubclaviadireitaaberran-
te, que também foi demonstrada nas ima-
gens 3D, pela compressdo da parede pos-
terior do esdfago. A corregdo cirdrgicando
foi possivel e a paciente foi a ébito preco-
cemente apos o diagndstico.

Caso 2

Crianga de cinco anos de idade, sexo
masculino, oligossintomética, que apre-
sentava estridor respirat6rio ao exame cli-
nico. Foi realizada broncoscopia que su-
geriu dreafocal detragueomalaciano seg-
mento distal da traquéia. TC convencio-
nal do térax, com reforgo de meio de con-
traste, demonstrou area de estenose do
segmento distal datraquéia e imagem ad-
jacente com densidade de partes moles.
Suspeitou-se da presenca de anel vascu-
lar. Realizou-se RM do térax em aparelho
Elscint Prestige 2T com reconstrucéo 3D,
confirmando-se apresencade anomaliade
emergéncia e trgjeto da artéria pulmonar
esquerda (Figuras 2A e 2B).

DISCUSSAO

A aterag@o embriol6gicaqueresultano
desenvolvimento da al¢a da artéria pulmo-
nar ndo é completamente entendida. Al-
guns autores acreditam que aformagdo da
artéria pulmonar esguerda anémala resul-
ta do atraso no desenvolvimento da arté-

Figura 1B. Reconstrucao tridimensional das ima-
gens da arvore traqueobronquica e esdfago obtidas
por TC helicoidal demonstrando compressao da pa-
rede anterior do es6fago e mais acentuada da parede
direita e posterior da traquéia.
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Figura 1C. Imagens de TC helicoidal do toérax demonstrando bronquios principais com trajeto horizontal

compativel com pseudo-isomerismo bronquico.

Figura 2A. Imagem de RM demonstrando tronco da
artéria pulmonar, emergéncia da artéria pulmonar di-
reita em sua situagdo usual, emergéncia anémala
da artéria pulmonar esquerda junto a parede poste-
rior da artéria pulmonar direita retornando ao hemi-
térax esquerdo por trajeto dorsal a traquéia, ventral
ao esOfago e a aorta descendente (alga da artéria
pulmonar).

riapulmonar esquerdae daérvoretraqueo-
brénquica®?. Outros sugerem que a mal-
formag&o seja conseqiiéncia de um defei-
to no desenvolvimento do sexto arco aor-
tico esquerdo, limitado & sua porcéo ven-
tral. Esta hip6tese baseia-se no fato de que
0 ducto arterioso, que se origina da porgdo
dorsal do sexto arco adrtico esquerdo, se
desenvolve normalmente na maioria dos
casos®. Outra corrente considera que a
artéria pulmonar esquerda andmala seja
um ramo da artéria pulmonar direita, que
estabelece sua trgjetéria para 0 pulméo
esquerdo em decorréncia dafata de supri-
mento arterial ®9.

Clinicamente, a maioria dos pacientes
apresenta distric8o respiratéria progressi-
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Figura 2B. Reconstrucéo tridimensional de imagens
de RM demonstrando artéria pulmonar e seus ramos,
e a via aérea onde se identifica afilamento traqueal
sugestivo de colapsabilidade e aprisionamento da
traquéia pela alga formada entre a artéria pulmonar
direita ventralmente e a artéria pulmonar esquerda
andmala, dorsalmente. Também se identifica pseu-
do-isomerismo brénquico.

va, mas agravidade do quadro depende da
extensdo da estenose traqueobrénquica. A
média de idade dos pacientes quando os
sintomas tém inicio € de dois meses'’?.
Entretanto, Déhlemann et al.® relatam
que cercadametade dos casos apresentam-
se sintomaticos ja ao nascimento. Outros
sintomas comuns sdo cianose e estridor
expiratorio e/ou inspiratorio, muitas vezes
sendo necessaria intubacdo desses pacien-
tes. Podem existir periodos assintométicos,
seguidos de dispnéia, cianose, vomitos e
aspiracao.

Apesar do inicio precoce dos sintomas,
o diagndstico pode néo ser firmado até que
realizadanecropsia. Algunsautorestémre-
latado casos de pacientes assintométicos

Figura 1D. Reconstrugao tridimensional das imagens
da arvore traqueobrénquica e esdfago obtidas por TC
helicoidal evidenciando pseudo-isomerismo e estrei-
tamento da parede direita e posterior da traquéia.

OuU Com poucos sintomas, ndo surpreen-
dentemente com maior sobrevida. Muitos
destes pacientes tiveram diagndstico esta-
belecido j& na vida adulta, durante inves-
tigagdo diagndstica parainfecgdes respira-
térias de repeticdo, estridor ou durante a
investigac&o de alteragdesradiograficasen-
contradas em exames de rotina®.

Muitas anomalias traqueobrénquicas e
cardiovasculares podem estar associadas a
alcadaartériapulmonar. A coexisténciade
uma estenose traqueal de grande extensao,
associada ao desaparecimento parcial ou
completo dos anéis traqueais € amais fre-
guente. Também sdo relatados casos com
estenose dos brénquios principais, a pre-
sencade bronquio tragueal, anormalidades
naramificacdo brénquicaefistulatraqueo-
esofagica®. O pseudo-isomerismo, no
gual o crescimento e a divisdo dos bron-
quios principais estdo alterados formando
brénquios principais de comprimento se-
melhante, foi primeiramente descrito em
1976 e confirmado como anormalidade
comumente associada & artéria pulmonar
esquerda andbmala num estudo posterior,
que sugere o termo T invertido para des-
crever o trajeto horizontal dos bronquios
principais direito e esquerdo™.

As anormalidades cardiovasculares sdo
freqlientemente encontradas e podem es-
tar presentes em cerca de 50% dos pacien-
tes com al¢a da artéria pulmonar. As mais
comumente encontradas s80 comunicagao
interatria e interventricular, ducto arterio-
SO patente, veia cava superior esquerda
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persistente e anomalias do arco adrtico,
incluindo coarctacdo daaortae artériasub-
clévia direita andmala®.

A angiocardiografia seletiva é o proce-
dimento mais comumente usado para con-
firmar o diagnéstico desta anomalia, mas
examesndo-invasivos, como aangiocardio-
grafiade subtracdo digital, aTC, aecocar-
diografiaou aRM, podem também confir-
mar o diagndstico®.

O radiograma convenciona do térax
pode demonstrar enfisema obstrutivo ou
atelectasiade um ou de ambos os pulmoes,
rebaixamento do hilo esquerdo, estenose
das vias aéreas ou mesmo dilatacdo destas,
alteracdo da altura na qual se dé a bifur-
cagao tragueal, além da modificagdo dos
angulos traqueobroénquicos®. A artéria
pulmonar esquerda andmala pode ser oca
sionalmente descrita como uma massa
mediastinal 2.

O esofagograma contrastado com bario
pode produzir um achado especifico carac-
terizado por uma compresséo da parede
anterior do esbfago. Embora este achado
também possaocorrer em outras condigdes
raras, como a ac¢a do ducto arterioso e
artéria subclavia direita andmala®, parece
improvavel que estas situagfes produzam
sintomas com a mesmaintensidade daque-
les produzidos pela artéria pulmonar es-
querda andmala®. Chame-se a atencio,
também, para o fato de que aalca da arté-
ria pulmonar determina compresso da
porcdo justacarina da traquéia, enquanto
no caso da artéria subcldvia andmala esta
compressao dase, em geral, acima da a-
tura da croca da aorta.

A broncoscopia € um exame muito im-
portante para demonstrar ou afastar ano-
malias traqueobrdnquicas associadas. Es-
tenose traqueal por massa posterior puls&
til € comumente visualizadalogo acimada
carina®?. Porém, abroncoscopia é perigo-
sa haguel es pacientes em que o tubo forgca
a érea estreitada da traquéia, causando
mais edema e complicando o problema
pré-existente™,

Para confirmar o diagndstico de artéria
pulmonar esquerda andmala, a angiocar-
diografia seletiva é o exame mai s especifi-
co. Porém, nos casos com anomalias com-
plexas, a a¢a da artéria pulmonar pode
nado ser identificada mesmo com a angio-
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cardiografia®. Devido & possibilidade de
o diagndstico ser estabelecido por meios
ndo-invasivos, a angiocardiografia ndo é
sempre necessaria®.

A ecocardiografia parece ser o0 método
diagndstico mais simples e mais conforté
vel para o paciente®, mas tem baixa sen-
sibilidade. Napresencade cardiopatiacon-
génita €/ou hiperinsuflagdo de um ou am-
bos os pulmdes, a anomalia se torna mais
dificil de ser identificada®>3.

A TC provou ser um bom método para
identificar as anormalidades vasculares.
Pode ainda mostrar a trajetoria horizontal
dosbrénquios principais (sinal do T inver-
tido) e o tamanho da luz traqueal™. Esta
técnicatambém permite areconstrucdo 3D
das imagens da arvore traqueobrdnquica e
do esdfago, tornando maisfécil o diagnés-
tico da a¢a da artéria pulmonar e evitan-
do o uso de exames invasivos como rela-
tado no caso 1.

A RM éconsideradaum excelente exa-
me parainvestigar a artéria pulmonar es-
guerda anébmala, porque permite aavalia-
¢80 completa da anatomia vascular e ain-
da possibilita a identificagdo das anoma-
lias traqueobrénquicas. A reconstrugao
3D das imagens avalia de maneira mais
efetivaaextensdo daestenosetraqueal, fa-
cilitando o planejamento daabordagem ci-
rargica®.

A primeira cirurgia bem sucedida des-
critafoi em 1954, na qual se seccionou a
artéria andmala e se realizou a anastomo-
se apds a corregdo da sua localizagio™™®.
Apbs este relato, a cirurgia tornou-se a
Unica possibilidade real de cura. Com isso
a técnica originamente descrita por Potts
et al.*® vem sendo modificada e outras
técnicas foram descritas®®), Trés técni-
cas vém sendo usadas: a divisdo do vaso
andmalo, a divisdo do ducto arterioso pa-
tente ou ligamento arterioso e adivisdo do
brénquio principa direito com posterior
reanastomose®®. Apesar da viabilidade de
uma cirurgia para corrigir a anomalia, a
mortalidade permanece ata mesmo anos
apos o procedimento®. Porém, com aevo-
lugdo datécnica cirlrgica e utilizagdo de
artificios modernos como a circulagdo ex-
tracorpdrea, esta mortalidade operatéria
vem diminuindo e a sobrevida, melhoran-
do™. O progndstico dos pacientes sinto-

méticos, se ndo tratados, € invariavelmen-
te fatal, poucos meses apds 0 nascimento.
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